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INTRODUCCION 
La palabra feocromocitoma signi- 
fica etimológicamente (de EaLoc = 
= oscuro) células que se colorean 
de color castaño por las sales de cro- 
mo; aquí cromo se refiere a esas sa- 
les y no al color. Fue HENLE en el 
año 1865 quien las empleó para te- 
ñir las células de la médula supra- 
rrenal y los paraganglios, creyéndo- 
se que las células de estos órganos 
tenían una afinidad especial para el 
cromo por lo que se las llamó cro- 
mafines. Esta concepción es falsa, 
pues lo que en realidad sucede es 
que las catecolaminas (adrenalina y 
noradrenalina) son oxidadas por la 
mezcla cromatobicromato y se for- 
man compuestos de estructura pa- 
recida a la del adenocromo, de ese 
color castaño. 
La misma coloración se obtiene 
con el yodato potásico. Claro es que 
al oxidarse por otros compuestos 
pueden presentarse coloraciones si 
los cuerpos reducidos la tienen, por 
ejemplo, al tratarlas por ácido ósmi- 
co, procedimiento que se utiliza pa- 
ra la microscopía electrónica, o por 
las sales de plata, con lo que obte- 
nemos la coloración oscura de la 
plata reducida. Por la formación de 
derivados amínicos glicocólicos con 
el ácido periódico pueden dar las 
catecolaminas la reacción de PAS 
positiva. 
El tejido cromafín se forma em- 
briológicamente a partir de las cé- 
lulas ectodérmicas de la cresta o 
pliegue neural, una parte de las cua- 
les emigra alrededor de la séptima 
semana para penetrar dentro del 
mesodermo celómico que constitu- 
ye el esbozo de la corteza suprarre- 
nal. Del Blastema Simpático Primi- 
tivo constituido por ese pliegue neu- 
ral derivan tanto los elementos cro- 
mafines dichos como los simpáticos 
neurógenos del modo siguiente: 
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Los paraganglios se encuentran en 
donde quiera que haya tejido ner- 
vioso simpático, sobre todo en los 
ganglios y plexos y en el órgano de 
Zuckerkandl en el extremo inferior 
de la aorta. Ordinariamente retro- 
ceden estos paraganglios en el de- 
sarrollo embriológico y desaparecen 
casi por completo debajo del dia- 
fragma, pero a expensas de sus resi- 
duos pueden originarse feocromoci- 
tomas en todo el trayecto del sim- 
pático por lo que comprendemos 
que alrededor del 15 % de los casos 
registrados en la literatura (pasan 
ya de un millar) sean extrasuprarre- 
nales (1). De ello se ha referido un 
único caso dentro del cráneo, pero 
en cambio son más frecuentes en la 
nuca, tórax (situados en el ángulo 
costovertebral) en donde los puso 
de manifiesto MILLER por primera 
vez en 1924, y sobre todo en el ab- 
domen, encontrándose en este últi- 
mo lugar dos localizaciones princi- 
pales: una por encima del pediculo 
renal y otra, la más frecuente, en la 
región paraórtica inferior donde 
asienta el órgano de Zuckerkandl 
(1, 2, 3, 4, 5, 6, 7). Hay también loca- 
lizaciones pélvicas como la vejiga 
urinaria, localización descrita por 
primera vez por SCOTT (8) y poste- 
riormente por numerosos autores 
(9, 10, 11, 12) así como los retroana- 
les (13). 
Los más frecuentes son desde lue- 
go los suprarrenales desarrollados 
a expensas de la médula. Esta loca- 
lización constituye casi el 70 % de 
todos los feocromocitomas. Se pre- 
senta en estas glándulas como un 
tumor bien individualizado con su 
cápsula de color amarillo provista 
de grandes venas. El aspecto del tu- 
mor al corte es unas veces carnoso 
y encefaloide, firme pero no indu- 
rado, con un piqueteado hemorrá- 
gico; en ocasiones llega a verdade- h 
ras sábanas sanguíneas que han de- 
bido ser producidas en épocas dis- 
tintas a juzgar por el color de las 9 
mismas. Hay casos con hemorragias 
intratumorales (14). 
Es algo más frecuente en el lado 


derecho que en el izquierdo pudien- (22, 23, 24, 25). Con la neurofibroma- 
do ser bilateral (20 %). El peso sue- tosis coexisten múltiples deformacio- 
le oscilar entre los 20 y 40 g pero nes por lo que puede darse la coin- 
los hay más voluminosos como el cidencia triple de feocromocitoma, 
1 .  caso que aportamos que pesó 320 g neurofibroma y cáncer tiroideo o de 
y el caso extremo de MINNO que 
pasó de 3 kg (16). 
Se han comunicado más de 30 ca- 
Q sos de feocromocitomas familiares 
a partir del primer estudio de LOH- 
MAN (17). El 33,3 % de los descen- 
dientes estarían afectados lo que 
hace afirmar a SMITS y HUIZINGA SU 
carácter dominante (no llegan al 
50 % porque un número importante 
de niños mueren sin haber padeci- 
do la enfermedad). Estos casos fa- 
miliares son prácticamente siempre 
múltiples (1, 18, 19, 20). 
Muy importante es la asociación 
anatomopatológica que los feocro- 
mocitomas tienen con la neurofibro- 
matosis. Hallada esta asociación por 
SUZIKI en 1910, su compatriota ja- 
ponés KAWASHIMA pensó que no se 
trataba de una coincidencia dado 
el origen común de las células cro- 
mafines y las de la vaina de Schwann 
a partir del tubo neural primitivo, 
hecho que confirmó SCHLEGEL al re- 
visar los casos de la literatura y en- 
contrar que esta asociación tenía 
significado estadístico (21). En 1953 
L- 
GLUSHEIM amplió a todas las neu- 
rodermatosis la asociación con el 
feocromocitoma basándose en el ca- 
so de WOLFF y WILENS en el que se 
0.- asociaba al feocromocitoma una an- 
giomatosis retiniana de Hippel 
Lindau y posteriores casos con he- 
magiomas de cerebelo y médula 
un tumor de la granulosa u otro 
origen, así como megacolon congé- 
nito, malformaciones renales, este- 
nosis aórtica, etc. (26, 27). LIMA des- 
cribe por primera vez en 1971 la 
asociación con un cáncer de mama 
(28) y WARNER en 1970 con un tumor 
carcinoide (29). BECKER en 1969 re- 
fiere un caso de tumor suprarrenal 
medular con anomalías múltiples 
somáticas sugestivas de síndrome 
de Turner y falta de respuesta a la 
tirotrofina (30). 
La asociación de feocrocitoma con 
tumores endocrinos ha sido repeti- 
das veces señalada en la literatura 
y SIPPLE señala que la presencia de 
un cáncer tiroideo en estos pacien- 
tes es diez veces mayor que en la 
población general (20, 28, 29, 31, 32, 
33, 34, 35). En los niños se ha seña- 
lado la coexistencia con trastornos 
de la esfera sexual y del desarro- 
llo (36). 
ANATOMIA PATOLOGICA 
Veamos antes de hacer unas con- 
sideraciones de tipo general el as- 
pecto anatomopatológico del tumor 
suprarrenal extirpado ,a nuestra pa- 
ciente: 
Macroscópicamente se trata de una 
tumoración de consistencia carnosa, 
color rojizo, hemorrágica y bien encap- 
sulada, del tamaño de una naranja 
grande. 
La imagen histológica muestra una 
138 ANALES DE MEDICINA Y CZRUGZA Vol. LiV - N: 236 
neoformación de elementos que se or- El crecimiento tumoral viene acom- 
ganizan en alveolos o rosetas constitu- pañado de una fuerte desdiferenciación 
yendo pequeñas cavidades o acinis ta- de tales elementos, aumentando el po- 
bicados por finos septos conjuntivos. limorfismo y la agresividad morfoló. 
Las células que aparecen en su inte- gica de sus células que llegan a adqui- 
rior recuerdan los elementos cromafi- rir un carácter de carcinoma anaplá- 
nes de la médula suprarrenal poseyen- sico. Por el contrario, en otras zonas + 
do núcleos que aunque irregulares y la tumoración persiste con carácter 
anaplásicos tienen una cromatina re- trabecular o tubular o seudoalveolar. 
ticular laxa y uno o dos nucleolos. El Hay una gran vascularización hallán- 
citoplasma es abundante, granujiento dose fenómenos de edema intersticial 
* y acidófilo. A veces contiene diferencia- relacionados posiblemente con la se. 
ción vacuolada de apariencia secretora. creción de esta célula (fig. 1). 
Fig. 1. - Imagen histológica del tumor. 
Histológicamente al teñir el tu- cho fundamental el que faltan los 
mor por los métodos antes citados, nervios, por lo que la masa tumoral 
a los que se puede añadir por ser tiene autonomía de secreción y así 
muy bello el del azán de Gomori, ob- se explica el que las pruebas de se- 
servamos la suprarrenal normal for- creción nerviosa den resultados muy 
mada por células poliédricas anas- irregulares en el paso de las hormo- 
tomosadas en forma de plexo; entre nas tumorales a la sangre. La histo- 
las células cromafines hay neuroci- logía describe atipias celulares en 
tos libres, redondos u oblongos, cu- los feocromocitomas. Las células se 
yas últimas prolongaciones terminan disponen en forma de lóbulos o seu- 
formando una cresta con varicosi- doglándulas. En unos tumores son 
dades alrededor de los cromatoci- redondas; en otros angulosas, esti- 
tos. Las fibras preganglionares de los radas, en raqueta, estrella o en em- 
nervios simpáticos establecen sinap- palizada. Las hay claras y oscuras, 
sis con esas células nerviosas. En unas con citoplasma cargado de gra- 
los tumores cromafínicos es un he- nulaciones y otras con numerosas 
- --- 
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vacuolas. A veces alrededor de los 
OH 
vasos son cromófobas y solamente 
en la periferia de los lóbulos o rose- 
tas están coloreadas. Las células que 
sólo contienen noradrenalina no se 0 - OU 9 tiñen por el cromato - bicromato pe- ro sí por el yodato potásico. El cri- terio citológico no permite afirmar 
3 si un feocromocitoma es benigno o 
maligno (5, 37, 38). Ya es de más va- PIROCA TEQU/NA 
lor la invasión de los vasos o la 
existencia de metástasis, aunque en 
la literatura se cita un caso con in- 
vasión pleural que evolucionó du- 
rante 12 años (38). 3 
2 
FISIOPATOLOGIA 
No se puede comprender la clí- 
nica especialmente en lo que se re- 
fiere al diagnóstico diferencial sin 
estudiar el metabolismo de las cate- 
colaminas en la médula suprarrenal 
normal y en las células de los feo- 
cromocitomas. 
A finales del siglo pasado y prin- 
cipios de este, ABEL, VON FURTH, 
ALDRIC H y TAKAMINE aislaron la 
adrenalina de las suprarrenales (39, 
40, 41, 42). Su sencilla fórmula quí- 
mica (fig. 2) hizo que pronto fuera 
sintetizada por STOLZ en 1904, quien 
también obtuvo la noradrenalina, 
. pero el papel fisiológico de este ú1- 
timo cuerpo no se conoció hasta 
1946-48 cuando VON EULER demos- 
* tró que el mediador químico Ilama- 
do simpatina por CANNON era dicha 
noradrenalina (43). Fueron HOLTZ, 
S H UMAN y EULER quienes descubrie- 
C4 TE COL A MINA 
Fig. 2. - Fórmula simple de las catecolaminas. 
ron la noradrenalina en la médula 
suprarrenal. 
ORTH en 1914 y RABIN en 1929 
(44) aislaron adrenalina de los feo- 
cromocitomas, pero hasta 1949 no 
se demostró en ellos la noradrena- 
lina (HOLTON (45). Mientras que en - 
la suprarrenal normal del hombre 
aproximadamente el 80 % de las ca- 
tecolaminas es adrenalina y el 20 % 
noradrenalina, en los tumores cro- 
mafínicos se invierte la proporción 
y hay incluso tumores en que toda 
la cantidad de hormonas es noradre- 
nalina, o todo adrenalina, aunque 
esto último es muy raro. 
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En los feocromocitomas extrasu- 
prarrenales casi siempre, como es- 
tablecieron VON EULER y STROM en 
1957 (46), las catecolaminas están 
formadas exclusivamente por nora- 
drenalina. Hay excepciones y así 
MANNIX por un lado y SOFONYA por 
otro aportan sendos casos de tumo- 
res localizados en cadena simpáti- 
ca que sólo segregaban epinefrina 
(6,  7). 
La sustancia madre de las cateco- 
laminas es la tirosina que llega a 
las células por un transportador ac- 
tivo y en las mitocondrias se hidro- 
xila por la acción de la tirosin - hi- 
droxilasa con lo que se forma la 
DOPA (3  - 4 dihidroxifenilalanina). 
La enzima tirosín - hidroxilasa de los 
tumores es idéntica a la de la rnédu- 
la suprarrenal (47). 
La DOPA sale de las mitocondrias 
al citoplasma donde existe la dopa- • 
decarboxilasa que la transforma en 
DOPAMINA. Este cuerpo pasa a las 
partículas subcelulares que consti- * 
tuyen las vesículas de las termina- 
ciones nerviosas simpáticas o de los 
gránulos cromafines de las suprarre- 
nales. Allí, bajo el influjo de la DO- 
pamín - beta - hidroxilasa se verifica 
una hidroxilación del carbono beta 
con lo que se transforma en NORA- 
DRENALINA (fig. 3). 
Fig. 3. - Esquema de la síntesis de noradrenalina en la cklula nerviosa. 
e 
Esta noradrenalina libre o acu- catecolaminas en las terminaciones 
mulada en las vesículas constituye nerviosas simpáticas. 
el punto final de la síntesis de las Por el contrario, en la médula de 
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las suprarrenales, parte de la nora- 
drenalina sale de los gránulos cro- 
mafines y al cegar al citoplasma ba- 
jo la acción de la Feniletanol- N - 
metiltransferasa se transforma en 
S 
adrenalina siendo la Adenosilmetio- 
nina el donante del metilo. 
En las suprarrenales hay una pe- 
4 queñísima cantidad de DOPAMINA, 
lo cual es debido a la gran actividad 
de la monoaminoxidasa que rápida- 
mente las descompone. En los gan- 
glios simpáticos hay 1 - 3 microgra- 
mos de noradrenalina por gramo de 
peso mientras que en las suprarre- 
nales hay 160 mcgr de noradrenali- 
na y 220 - 800 mcgr de adrenalina 
por gramo. En el hombre normal hay 
en el plasma 0,35 mcgr de noradre- 
nalina y 0,07 mcgr de adrenalina 
por litro. 
Las catecolaminas que circulan en 
la sangre son tomadas por los órga- 
nos ricos en inervación simpática 
(miocardio, bazo) y son retenidas 
en forma fisiológica inactiva. Otra 
parte llega al riñón y es eliminada. 
En las 24 horas se eliminan por la 
orina 10- 15 mcgr de adrenalina o 
25 - 50 de noradrenalina; se ha de- 
mostrado que cuando se adminis- 
tran catecolaminas radiomarcadas 
por vía parenteral el 4 % se elimina 
en forma inalterada y en cambio se 
. 
excreta toda la radioactividad ad- 
ministrada por lo que ha de con- 
cluirse que una parte considerable 
u de las catecolaminas tiene que sufrir 
una transformación. Las transfor- 
maciones que sufren las catecolami- 
nas han sido aclaradas entre otros 
por ARMSTRONG, AELROT y LA BROS- 
SE (citados por KASERJ (48): 
1. Bajo la acción de la catecol- 
O - metiltransferasa, fermento 
que se halla en gran cantidad 
en el hígado y riñón, se metila 
el grupo OH (el 3) y se origi- 
nan así la normetanefrina y la 
metanefrina (respectivamente 
a partir de la noradrenalina y 
adrenalina). 
Una parte de estos metoxi - de- 
rivados se eliminan por el ri- 
ñón en forma libre o conjuga- 
dos con el ácido glucorónico, 
pero la mayor parte se oxidan 
por la monoaminoxidasa (con 
la demetilación previa de la 
cadena lateral en el caso de la 
metanefrina) y se origina así el 
ACIDO VANILIN - MANDELI- 
CO (3 metoxi 4 hidroxi man- 
délico) y en esa forma se eli- 
mina por la orina. 
3. Pueden formarse otros meta- 
bolitos, por ejemplo: si la mo- 
noaminoxidasa actúa antes que 
la metil transferasa se forma- 
ría el ácido 3 - 4 dihidroxi man- 
délico o el 3 - 4 dihidroxifenil- 
glicol (en caso de que el alde- 
hído fuese hidrogenado en vez 
de oxidado). La hidrogenación 
del aldehído podría también 
presentarse después de la ac- 
ción de la metiltransferasa y 
se formaría entonces el 3 me- 
toxi 4 hidroxi fenil glicol (fi- 
gura 4). 
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Fig. 4. - Vía metabólica de las catecolaminas 
distinta a la del vanilín-mandilico. 
De cualquier manera el ácido va- 
nilín mandélico es el principal pro- 
ducto del catabolismo de las cate- 
colaminas como lo pone bien de ma- 
nifiesto que por la orina se eliminan 
de 1 a 5 mg de este cuerpo, es decir, 
10 ó más veces la cantidad de las 
catecolaminas inalteradas. 
Los tumores pueden contener gran 
cantidad de catecolaminas (hasta 75 
mg por g de peso), pudiendo ser 
vertidas diariamente enormes can- 
tidades a la sangre pero la rápida 
inactivación por la metiltransferasa 
existente en todos los tejidos así 
como su fácil difusión del plasma 
al interior de los hematíes explican 
su rápida desaparición. La monoa- 
minoxidasa clásicamente conocida 
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CLINICA Y DIAGNOSTICO contró la tensión alta. Hace dos años, 
durante un embarazo presentó la T.A. 
clínica de estos enfermos pue- elevada los nueve meses. No le encon- 
traron albúmina ni glucosa en la ori- 
de Presentar síntomas diversos Pero na. Ultimamente las crisis vegetativas 
hay un núcleo central que reprodu- se han hecho prácticamente diarias. 
a ce las acciones farmacológicas de las Fuera de los accesOsl orina en can- 
tidad normal. Por la noche lo hace 
catecolaminas aunque Por la rápida dos veces. Tiene poco apetito. Astenia 
destrucción de éstas y 10s mecanis- matutina. Pesadez en las piernas. Ha 
mas compensa~ores de nuestro or- perdido l5 kg. en En 
J' alguna ocasión aqueja náuseas y vómi- 
EPnismo son numerosos 10s casos tos post-prandiales. Flatulencia. Into- 
que no se presentan con suficiente lerancia para fritos y grasas. Estreñi- 
miento habitual. Es bastante nerviosa 
expresividad ante el clínico para ser y le cuesta conciliar el sueño. Palpita- 
diagnosticados o por lo menos se ciones en decúbito. Tendencia a la de- 
necesita esperar a que el cuadro se presión. 
haga más manifiesto. Nuestra pa- Exploración física: 
Enferma de tipo leptosómico. Peso 
ciente cuya historia Pasamos a re- 58 kg., talla 1,61. Mirada viva y brillan- 
ferir presentaba desde tiempo ma- te con discreto exoftalmos que dan a 
nifestaciones lógicamente atribuibles la facies aspecto distiroideo. Discreta 
midriasis con reflejos normales a la 
a su tumor suprarrenal. luz y acomodación. 
Caries dental. Se palpan pequeñas 
adenopatías submandibulares despla- 
His~oria cínica zables, no dolorosas. Faringe normal. 
No hay relieve tiroideo. 
Se trata de una enferma de 38 años Eretismo cardíaco. Pulso: 76 p/min., 
que desde hace 5 viene padeciendo unas amplias, rítmicas Y tensas. T.A. 145195. 
crisis de aparición brusca constituidas En hemiabdomen derecho se palpa una 
por una sensación nauseosa, a veces tumoración, con evidente peloteo en 
con vómitos, sudoración profusa con fosa hmbar Y que parece correspon- 
frialdad de miembros y sentimiento der a riñón. LOS puntos ureterales de- 
indefinido de ahogo que la obliga a sa- rechos son débilmente positivos. 
lir al aire libre si se encuentra en 1u- Rumple-Leede positivo. Resto de ex- 
gares cerrados; se acompaña de palpi- ploración sin interés. 
taciones y opresión precordial, boca Datos c~mpkmentarios: 
seca con intensa sed y al final cefalea Sangre: Hematíes 4.100.000, leucoci- 
pulsátil como mazazos. Observaba tos 7.200, ~laquetas 265.000, Hb 12,7 
como una niebla delante de los ojos. gr. %. 
Este cuadro aparecía a cualquier hora Fórmula hemática: B/O, E/1, C/2, 
del día y con bastante frecuencia por S/64, L/28, MIS. V.S.: 34/66. 
la noche al poco rato de acostarse. Colesterina 256 mg %, Urea 32mg %, 
. Duraba alrededor de media hora, aun- Glucemia basa1 90 mg %. Tiempo de 
que a veces se prolongaba más. Solía hemorragia 1 min. 30 seg. Tiempo de 
ceder bruscamente con la emisión de coagulación 5 min. 30 seg. Indice de 
una orina abundante y clara. En algu- protrombina 92 %. 
na ocasión al final del episodio tuvo Electroforesis de proteínas normal. 
# fuertes mareos con pérdida de conoci- Lipidograma normal. 
miento. Orina: albúmina negativa. Glucosa 
Al principio estas crisis eran muy dis- 1,6 gr. por mil. Sedimenti: 70.000 leuco- 
tanciadas. Empezó a perder peso, por citosih. Urincultivo negativo. Test de 
lo que acudió al médico, quien le en- la prednisolona negativo. 
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ocasiones dio los resultados de - 7 % lización del eje QRS a - 30°, eje dere- 
y -2,6 %. Radiografía de tórax nor- cho de P con características de onda 
mal. Fondo de ojo: arteria algo estre- pulmonar y signos de sobrecarga sis- 
chada de calibre (fondo angiospástico). tólica (fig. 5). En otro momento con 
Tensión diastólica de arteria central tensiones basales normales el registro 
de retina: 80 g.B. E.C.G.: tomado du- electrocardiográfico no presentó nin- 
B. 
cluida. fía: demuestra claramente la existen- 
Pielografías descendentes: desplaza- cia de una masa suprarrenal enorme 
miento del riñón derecho por la masa que desplaza el riñón derecho (fig. 8). b 
tumoral. 
Renograma isotópico: silueta renal des- Test funcionales: 
plazada. Las curvas de eliminación son Determinación de vanilin-mandélico 
normales (fig. 7). en orina por electroforesis sobre papel: 
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Fig. 7 .  - Renograma isotópico. Desplazamiento del riñ6n derecho. 
eliminación de 81 mg en 24 horas (nor- molestias similares a las crisis referi- 
mal hasta 4 mg). das en su historia. Los resultados cla- 
Test de la regitina: se practicó du- ramente positivos del test pueden ob- 
rante las crisis hipertensivas espontá- servarse en las gráficas (figs. 9 y 10). 
Los test de provocación con masaje 
Fig. 8. - Retroneumoperitoneo con tomografia. 
Enorme masa tumoral suprarrenal derecha. 
de las suprarenales e hiperpnea fue- 
ron también positivos (figs. 11 y 12). 
El síntoma más característico 
del feocromocitoma, la hipertensión, 
suele ser en los casos más típicos 
como el princeps de Labbe - Tinel y 
Doumer (49) en forma de crisis pa- 
roxística matizada por la respuesta 
vascular a esa hipertensión en los 
distintos órganos de la economía, 
lo que ocasiona un cuadro sintomá- 
tico variable de unos sujetos a otros 
pero estereotipado en el mismo en- 
fermo, existiendo también una cier- 
ta uniformidad semiológica entre los 
diversos miembros de una familia 
cuando se trata de feocromocitomas 
familiares a los que antes nos he- 
neas que presentaba la paciente prác- 
ticamente a diario Que fueron fáci- mas referido. 
les de descubrir cuando con la sospe- *hora bien, los casos con mani- 
cha diagnóstica hicimos tomas cuando 





























\ L-40------ / 
---J 
) i k j Q !; j! ,2 h e m p  (mnu/rn) 
Gsf de /o rep.fina 









\ / I \ 
',/-.y/-- N- ,' 
-4 
70- O i i S L b 6 j Q 4 /o ti ;2 r e m o  (mi&) 
Tesf de /a reyidha 
Fig. 10. - Test de la regitina partiendo de tensiones basales de 19/14. 
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Fig. 11. - Ascenso tensional provocado por ma- 
saje manual de las suprarrenales. 
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Prueba de hl/;oepnea 
Fig. 12. - Ascenso tensional producido por la 
hiperpnea. 
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mente paroxística son sólo el 20 % 
(5),  habiendo llamado la atención 
por primera vez KREMER y PALMER 
sobre la existencia de enfermos que 
cursan con hipertensión permanen- 
te (50, 51); son éstos el 50 Yo aunque 
es bien cierto que de ellos una mi- 
tad presentan sobre la base de hi- 
pertensión permanente crisis paro- 
xísticas hipertensivas. Aun existien- 
do enfermos que cursan sin hiper- 
tensión vemos que ésta es en la 
mayoría el síntoma guía y ante el 
hipertenso, sobretodo si es joven, 
es obligado pensar en este diagnós- 
tico; de su importancia habla bien 
el hecho de que SMITWICK en sus 
intervenciones quirúrgicas para el 
tratamiento de la hipertensión en- 
cuentra el 0,5 O/o de los casos un 
feocromocitoma (52). 
Como la duración de las crisis pa- 
roxísticas es variable desde un par 
de minutos hasta unas dos horas e 
incluso excepcionalmente días, pue- 
de suceder y así sucedió en nuestra 
enferma que al tomarle la tensión 
fuera de las crisis se encontrase 
normal por lo que se explica que 
a pesar de arrastrar la enfermedad 
desde hacía ya cinco años sólo en 
dos ocasiones le habían encontrado 
hipertensión, una esporádicamente 
y otra con el embarazo en el cual, 
cosa bastante típica en el feocromo- 
citoma, la hipertensión se hizo per- 
manente (53, 54, 55, 56, 57). 
Es de todos bien conocida la gran 
influenciabilidad que la tensión tie- 
ne por toda irritación síquica y no 
nos extraña por eso el que con fre- 
cuencia son tomados estos enfermos 
con crisis de corta duración como 
neurósicos. Por ello tiene gran im- 
portancia clínica la matización de 
esas crisis hipertensivas. Es carác- 
b 
ter importante el que muchas veces 
se desencadenen de modo que HER- 
MAN y MORNEX ( 1 )  califican con toda 
razón de casi mecánico, como por + 
ejemplo al hacer una torsión del 
tronco, al flexionar el cuerpo hacia 
delante, adoptar el decúbito lateral, 
elevar un objeto pesado, toser, reci- 
bir un ruido intenso, orinar, defe- 
car o realiar el acto sexual y todavía 
con más frecuencia después de la 
ingestión de una comida abundante. 
Incluso parece tener influencia el 
calor excesivo. En otros casos es una 
emoción o choque afectivo el que 
actúa como desencadenante. 
Son más frecuentes las crisis du- 
rante el período menstrual y en los 
días que le anteceden. Los accesos 
pueden en ocasiones ser impedidos 
de un modo mecánico como por 
ejemplo con un estornudo o cam- 
biando el decúbito. A menudo el 
horario es constante hecho que se 
ha tratado de explicar por la ritmi- 
cidad del sistema nervioso vegetati- 
vo. Sin embargo el dato de que el 
tumor carezca de fibras nerviosas y 
que las crisis estén desencadenadas 
* 
por factores mecánicos entre los que 
se cuenta como muy importante la 
respiración profunda en la cual el 
diafragma ejerce una especie de 
masaje sobre el tumor, hacen poco 
plausible la explicación de que el 
sistema nervioso vegetativo tenga 
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un papel principal en la producción 
de las crisis. 
Ordinariamente los accesos hiper- 
tensivos se anuncian por disestesias 
4 en los dedos en forma de hormi- 
gueos, calambres, crisis de Raynaud 
y hasta contracciones musculares 
seudotetánicas (58, 59). Pueden pre- 
a0 sentarse trastornos sensitivos ma- 
yores que se traducen por dolores 
torácicos difusos, dolor medio - es- 
terna1 constrictivo similando una 
angina de pecho y otros síntomas 
subjetivos dolorosos como violen- 
tas epigastralgias acompañadas de 
aorta hiperpulsátil y cefaleas que 
traducen la distensibilidad de los 
vasos cerebrales ante el aumento 
de la tensión. 
Otras manifestaciones subjetivas 
no propiamente dolorosas de las cri- 
sis son la angustia (que crece con 
la repetición de los ataques por el 
miedo del enfermo), náuseas acom- 
pañadas a veces de vómitos, sialo- 
rrea, polipnea con inspiraciones pro- 
fundas, hiperacusia, vértigos, tem- 
blor y agitación, síntomas todos ellos 
debidos a la irritación que las cate- 
colaminas (especialmente la adrena- 
lina) ejercen sobre la corteza cere- 
bral y sobre el sistema reticular ac- 
tivador ascendente, así como sobre 
los reflejos simpáticos espinales (1). 
* 
La adrenalina actúa sobre el temblor 
del enfermo de Parkinson y su ac- 
ción sobre la corteza valorada con 
Y el E.E.G. es mucho mayor que la de 
la noradrenalina. Se comprende por 
lo tanto la distinta intensidad de 
estos síntomas de unos enfermos a 
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otros según sea la distinta composi- 
ción de las catecolaminas vertidas 
por el tumor a la sangre. 
Como trastornos subjetivos cabe 
también citar las fotopsias, fosfenos 
y ambliopía debidos a los espasmos 
de los vasos retinianos y las palpi- 
taciones cardíacas que acompañan 
a una taquicardia ordinariamente 
superior a 130 pulsaciones, o lo que 
es más raro a una bradicardia con 
fuerte impulsión apexiana. Es sabi- 
do que así como la adrenalina es 
taquicardizante, la noradrenalina lo 
es mucho menos y puede obrar como 
bradicardizante al dominar el efec- 
to enlentecedor que la hipertensión 
lleva consigo por su acción sobre 
las regiones carotídeas conocidas 
como las de los frenos del corazón. 
La taquicardia junto con la cefa- 
lea y una intensa sudoración suele 
marcar el acmé de la crisis y el co- 
mienzo de la declinación. Esta crisis 
sudoral que es muy típica y rara 
vez falla ha planteado muchas dis- 
cusiones de interpretación. Se atri- 
buyó por EVANS y STEWART (60) a 
un efecto termolítico para expulsar 
el calor producido por el exceso de 
metabolismo que las catecolaminas 
determinan. En este sentido se ad- 
vierte su aparición después de la 
rubefacción dependiente de la fase 
dilatadora vascular. Sin embargo, 
esto no siempre es así, y en la opi- 
nión de los autores anglosajones 
esta explicación no es cierta. La 
dificultad de interpretación fisiopa- 
tológica nace especialmente del he- 
cho de que las fibras nerviosas su- 
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doríparas son colinérgicas como ya 
demostró DALE y como enseña la 
estimulación por pilocarpina. Sin 
embargo, no es menos cierto que 
en el caballo y también en el hom- 
bre la adrenalina produce una su- 
doración como evidenciaron los tra- 
bajos de HAIMOVICI, BACQ y LAN- 
GLEY (61, 62, 63). Si bien se carece 
de una explicación satisfactoria pa- 
rece que las crisis sudorales del feo- 
cromocitoma no estarían en rela- 
ción con la acción directa de las ca- 
tecolaminas sobre las glándulas, sino 
más bien podrían atribuirse a una 
excitación del sistema de termorre- 
gulación por las catecolaminas (64). 
Al final de las crisis puede existir 
una poliuria crítica sobre todo si 
son nocturnas, pero otras veces es la 
disuria o la retención de orina y has- 
ta la anuria que se prolonga muchas 
horas el síntoma predominante en 
el aparato urinario de estos enfer- 
mos. La disminución de la produc- 
ción de orina durante las crisis se 
puede comprender por un espasmo 
de los vasos renales, aunque ha de 
ser muy intenso para que el aumen- 
to de la presión de filtración no 
compense la disminución del flujo. 
Mayor dificultad entraña la expli- 
cación de la crisis poliúrica que por 
lo demás se encuentra frecuente- 
mente en la clínica de los paroris- 
mos vasculares. Se ha atribuido por 
NICKEL a la disminución de la adiu- 
retina, mientras que otros autores 
como EVANKO, DEALORN y CHAMO- 
RRO (66, 67, 68) encuentran por el 
contrario un aumento de la misma. 
Las valoraciones de esta hormona 
son difíciles y pueden explicar la 
diversidad de resultados. Pudiera 
suceder que la constricción intensa 
de los vasos glomerulares al dar lu- 
h 
gar a una isquemia tubular motiva- 
se que durante cierto tiempo no 
funcione bien el mecanismo de reab- 
sorción tubular de 99 % del filtrado 1 
tal como se hace normalmente. Esta 
explicación nuestra parece la más 
lógica atendiendo al carácter de ori- 
na clara e hipodensa que tienen las 
poliurias paroxísticas. 
Al final de las crisis el enfermo 
presenta en unos casos astenia in- 
tensa y en otros sensación de bien- 
estar. La astenia podría estar en 
relación con una hipotensión que 
en ocasiones ha llegado al colapso 
postcrítico. ¿Cómo se produce esta 
hipotensión? Es sabido que la nora- 
drenalina es mucho más hiperten- 
sora que la adrenalina y que esta ú1- 
tima aunque contrae los vasos de la 
piel dilata los musculares hasta tal 
punto que en dosis fisiológicas ten- 
dría más bien acción vasodilatadora 
según demostró CANNON; pero aquí 
en los tumores la dosis es grande 
y además suele predominar la can- 
tidad de noradrenalina. Experimen- 
talmente se necesita inyectar en el 
hombre de 0,2 a 0,s mcg por kg/min 
de catecolaminas para obtener una 
hipertensión duradera, pero la ex- 
perimentación nos ha enseñado más 
y es que en el perro aún con esas 9 
dosis la tensión no permanece es- 
table sino que después de una mese- 
ta hay una caída progresiva de mo- 
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do que la tensión vuelve a la cifra mente secretante de adrenalina. Al- 
primitiva a pesar de seguir la per- gunos autores (HOWARD, BAUER, 
fusión y si se requiere mantener BELT) observaron en sus casos una 
estable la hipertensión hay que au- turgencia de las venas del cuello 
? mentar constantemente la dosis in- que a veces confundía con una hi- 
yectada. Si se detiene súbitamente pertrofia pasajera del tiroides. 
la perfusión se instaura una hipo- La auscultación del corazón, apar- 
tensión secundaria de duración e in- te de los soplos funcionales, puede 
6 tensidad variable. Esto es lo que mostrarnos un aumento de 10s se- 
Ocurre en enfermos gundos ruidos en la base ya sea por 
citoma al final de las crisis paroxís- hipertensión del círculo mayor o 
ticas. trabajos de (69) menor 0 por lesiones escierosas que 
demuestran incluso que hay caída irán acompañadas del timpanismo 
brusca de tensión a pesar de se@ir de esos ruidos. La taquicardia suele 
haciendo inyección continua de una exceder de 130 pulsaciones y la ten- 
dosis constante. Sea como fuere se sión elevada ha llegado en ocasiones 
han referido casos en la literatura hasta 38 cm de máxima y 18 de mí- 
en que los enfermos han presentado nima. Pueden percibirse en los vasos 
de entrada un aún ex- soplos funcionales y diferentes pul- 
ceso de catecolaminas circulantes sos arrítmicos que se precisan más 
(6 ,  70). con el electrocardiograma y adoptan 
En ciertos cxfm-1-10~ se Presentan los tipos de taquicardia ventricular, 
crisis en forma de taquicardia, su- heterotopias sinusales, ritmo nodal, 
dores, dolores jaquecosos, torácicos extrasístoles múltiples, períodos de 
O abdominales, náuseas y vómitos, Luciani Wenckebach, síndrome de 
Pero la tensión no se eleva a Pesar preexcitación auricular, etc. (73, 74). 
de que las catecolaminas aumentan Se han señalado alteraciones del seg- 
considerablemente en el plasma; so- mento ST y de la onda T así como 
lamente puede explicarse este hecho signos de hipertrofia ventricular iz- 
Por la menor respuesta de 10s idre- quierda (75, 76, 77). Estos trastor- 
noreceptores 0 Por 10s r~~ecanismos nos los hemos observado en nuestra 
compensadores apuntados que evi- paciente así como la existencia de 
tarían la elevación de la tensión. una P de tipo pulmonar que se ex- 
& Al explorar al enfermo puede en- plicaría por la hipertensión que la 
contrarse una expresión de angustia adrenalina produce en el círculo 
y palidez que en ocasiones contrasta menor. Hoy se sabe que muchas de 
con la presencia de manchas rojas las manifestaciones cardíacas de los 
A o amarillo azuladas que dan a la feocromocitomas son atribuibles no 
piel el aspecto de aguas de mármol. sólo a la hipertensión, sino a una 
Existe midriasis en algunos casos miocardiopatía producida por las 
en los que el tumor es fundamental- catecolaminas (70, 75, 79, 80, 81, 82). 
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En el fondo de ojo se ha observa- 
do constricción de las arterias y has- 
ta edema papilar y hemorragias en 
algunos casos. Cuando la presión 
sanguínea se eleva por encima de 
17 cm de Hg hay obliteración del 
c sulcus matricis unguisn. 
De extraordinaria importancia es 
la palpación del tumor que según 
GRAH AM podría hacerse hasta en el 
15 % de los casos (78). Incluso se 
pueden palpar pequeños tumores y 
se recomienda hacerlo muy deteni- 
damente en la pelvis para percibir 
las posibles localizaciones en la ve- 
jiga urinaria. La palpación del cue- 
llo ha sido positiva en feocromoci- 
tomas de esta región. Con la palpa- 
ción y el masaje de los tumores su- 
prarrenales se desencadena una cri- 
sis hipertensiva que tiene valor diag- 
nóstico. No obstante se ha descrito 
que en casos de supuración perine- 
frítica el masaje ha desencadenado 
crisis hipertensivas en ausencia de 
feocromocitoma (1). 
Durante las crisis hay leucocito- 
sis con o sin poliglobuPia que se ex- 
plica por la acción de las catecola- 
minas sobre el bazo, hígado y mé- 
dula ósea (83, 84). Se ha descrito 
fibrinolisis aguda e hiperagregación 
plaquetar (85). 
En la orina se halla albuminuria 
con o sin cilindruria, lo que traduce 
el padecimiento anóxico de la mem- 
brana basa1 del glomérulo a conse- 
cuencia del vasoespasmo. 
La elevación del metabolismo ba- 
sal en las crisis tiene poco valor por 
la polipnea que presentan los en- 
fermos. Fuera de las crisis no hay 
trastornos funcionales y el indivi- 
duo puede desarrollar todas sus ac- 
tividades; únicamente hay una irri- 
tabilidad nerviosa bien comprensi- 
ble ante la amenaza de nuevos pa- 
roxismos. 
La frecuencia de las crisis es 
muy variable desde los enfermos 
en que se presentan excepcionalmen- 
te hasta aquellos otros en los cuales 
se producen todas las noches al dar 
la vuelta en la cama o aquellos 
otros en que se repiten 10, 20 y has- 
ta 30 veces al día (1). 
Frente a los casos que cursan a 
modo de crisis y cuya fenomenolo- 
gía hemos repasado, hay aquellos 
otros en los que la hipertensión es 
permanente. Particularmente los ni- 
ños y las embarazadas presentan 
esta forma en mayor proporción, 
por lo cual se explica el que en la 
literatura antigua se hiciese notar 
que durante el embarazo a diferen- 
cia de la menopausia las crisis no 
solían presentarse. 
En la mitad de los casos la hiper- 
tensión permanente discurre con ac- 
cesos paroxísticos superpuestos. En 
ella la repercusión cardíaca y cere- 
bral con las complicaciones de ede- 
ma cerebral, ictus apoplético, lesio- 
nes retinianas avanzadas, uremia, 
etcétera, son más frecuentes. De 
igual modo en esta forma de hiper- 
tensión las acciones metabólicas de 
las catecolaminas son mucho más 
marcadas. 
El aumento del metabolismo ba- 
sal se encuentra en el 26 % de todos 
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los feocromocitomas y sobre dicha 
elevación llamó ya la atención BE- 
LAWENEZ en 1909 (86). Parece que se 
realiza por intermedio de la glándu- 
+ la tiroides aunque el estudio del 
funcionamiento de la misma en en- 
fermos con feocromocitoma da re- 
sultados dispares (87, 88, 89, 90). Pa- 
5 ra ACKEMAN y ARONS la inyección de 
adrenalina produce la salida de hor- 
monas tiroideas desde la glándula a 
la sangre (90). 
Por el aumento del metabolismo 
se explicaría que muchos de estos 
sujetos estén delgados y hasta se ha 
afirmado que la obesidad excluye 
el tumor. Sin embargo, LEE y ROUS- 
SEAU se han encargado de demostrar 
que estas afirmaciones no son cier- 
tas. En sus 22 casos revisados, más 
de una tercera parte tenían un peso 
superior al 10 % del que debían te- 
ner y una sexta parte eran manifies- 
tamente obesos. Con una sola ex- 
cepción todos los que tenían sobre- 
peso eran normotensos con crisis 
hipertensivas. Es muy instructiva al 
respecto nuestra enferma. Si bien 
últimamente había adelgazado, en 
los cuatro años anteriores el peso 
fue excesivo. Aun con ese adelgaza- 
miento su metabolismo basa1 estaba 
por debajo de lo normal, lo que hace 
pensar que la pérdida de peso pu- 
(i 
diera estar más en relación con la 
anorexia y las náuseas y vómitos. 
no esterificados (NEFA) que la adre- 
nalina produce, debe de ser más im- 
portante en muchos casos, como su- 
cedió en nuestra paciente. 
No menos interesantes son las al- 
teraciones del metabolismo hidro- 
carbonado en los enfermos con feo- 
cromocitoma. En 1922 señaló HERDE 
por primera vez la relación entre el 
trastorno de la glicorregulación y el 
tumor suprarrenal, lo que se con- 
firmó en años anteriores al descu- 
brir tumores adrenosecretantes en 
la autopsia de los diabéticos. En la 
revisión de los 507 casos de HER- 
MAN y MORNEX (1) se encuentra hi- 
perglucemia en el 24 %, pero sólo 
en 17 casos la glucosuria era per- 
manente. Los estudios recientes so- 
bre la hiperglucemia del feocromo- 
citoma parecen demostrar que se 
debe a un déficit de la síntesis y se- 
creción de insulina (91, 92). Las ca- 
tecolaminas deprimen esta secreción 
estimulando los receptores alfa adre- 
nérgicos de las células beta del pán- 
creas. Sin embargo DE LEEUW des- 
cribe un caso con hiperinsulinis- 
mo (93, 94). 
La diuresis suele estar aumenta- 
da alcanzando cifras de 2 - 4 litros 
y esto sin alteración renal vasculoes- 
clerosa. Se ha dado como explica- 
ción el aumento de la presión de fil- 
tración o la acción directa de las 
No se excluye naturalmente el po- catecolaminas sobre el túbulo renal. 
c der calorígeno de la adrenalina, pero Más plausible parece la primera ex- 
aparte de la respuesta del tiroides, plicación ya que la adenil- ciclasa 
la falta de apetito quizá motivada estimulada por la adrenalina más 
por la elevación de los ácidos grasos bien aumentaría la permeabilidad 
- 
154 ANALES DE MEDICINA Y CIRUGIA Vol. LIV - N." 236 
del túbulo y obraría por tanto en en el que la úlcera gástrica curó 
sentido antidiurético. al extirpar el tumor (98). 
El cuadro clínico de los feocro- Es importante resaltar que esos 
mocitomas se completa con las com- accidentes se desencadenan en cir- 
plicaciones cardiovasculares conse- cunstancias que demuestran la gran 
cuencia de la arteriosclerosis y de fragilidad vascular de estos enfer- 
la hipertensión. La hemorragia ce- mos, por ejemplo, durante la anes- 
rebral representa uno de los más tesia, aortografía, electroshock si 
terribles accidentes de la hiperten- han sido falsamente diagnosticados 
sión de origen adrenalínico. Es in- de enfermos mentales, e incluso con 
teresante el que casi nunca se pre- inyecciones tan simples como la de 
senta en las formas paroxísticas ais- largactil y sobre todo cuando se 
ladas, sino en las formas con hiper- hacen sin precaución pruebas ex- 
tensión permanente. Ya hace mu- ploratorias como las de histamina 
chos años que JosuÉ demostró que y regitina. 
las inyecciones de adrenalina pro- Los feocromocitomas de los ni- 
ducen necrosis y aposiciones cal- ños presentan trastornos funciona- 
cáreas en las capas vasculares me- les muy intensos. No es raro en 
dias. DAVIS, OESTER y FRIEDMAN con- ellos el estado seudomeníngeo por 
siguieron producir lesiones de tipo las cefaleas vivas y permanentes 
ateromatoso con dieta lipoidea aña- que se exacerban momentáneamen- 
dida a las inyecciones de adrenalina. te y las convulsiones y rigidez de 
La lesión vascular puede determi- nuca que puedan acompañarles. 
nar hemorragias e incluso perfora- Otras veces es un cuadro seudotumo- 
cienes intestinales por lesión de la ral cerebral con disminución de agu- 
mucosa. Experimentalmente se pro- deza visual e instauración rápida 
ducen por las perfuseones con nora- de lesiones vasculares retinianas. 
drenalina y pueden explicarse por el El adelgazamiento, repercusión 
espasmo enérgico consecutivo a la cardíaca y crisis sudorales intensas 
hipertensión o por acción directa son también muy acusados en los 
sobre los vasos y en favor de esto niños. Es interesante señalar que 
último habla el hecho de que HACKEL hay en ellos un retardo en la apari- 
lo observó tratando un choque he- ción de los puntos de osificación in- 
morrágico experimental con cate- dependientemente de que exista O 4 
colaminas sin que se produjese hi- no precocidad sexual. 
pertensión arterial. Se comprende Las formas múltiples son más 
también que el feocromocitoma pue- frecuentes en los niños que en los 4 
da favorecer las complicaciones he- adultos hasta el punto de constituir 
morrágicas y perforativas de la ú1- la tercera parte de los casos. Asi- 
cera péptica. MANDL recoge un caso mismo en todo tumor infantil se 
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investigará detenidamente si hay an- 
tecedentes familiares. 
La exploración clínica se comple- 
menta con las pruebas de laborato- 
rio, químicas o biológicas que va- 
? loran las catecolaminas y con los 
test farmacológicos actuando sobre 
estas sustancias. 
i La clínica proporciona ya algunos 
datos que son indicio de un nivel 
alto de catecolaminas. Nos referi- 
mos a los resultados que suminis- 
tran las pruebas postura1 y la del 
frío. Las elevaciones tensionales que 
se producen en ambos test son me- 
nores en los enfermos con feocromo- 
citoma porque estando ya altas las 
cifras de catecolaminas la descarga 
de adrenalina que puede producir 
la médula suprarrenal no tumoral 
(que es la única que tiene nervios) 
representa un tanto por ciento de la 
cantidad basa1 anterior mucho me- 
nor que en el sujeto sano. 
De las pruebas farmacológicas hay 
dos grupos fundamentales: 
a )  Tests provocadores: actúan fa- 
cilitando la aparición de las 
crisis hipertensivas. 
b )  Tests inhibidores o frenado- 
res: utilizan sustancia adre- 
nolíticas. 
* De los tests provocadores todos 
los que se basan en excitación ner- 
viosa como la acetil - b - metil - coli- 
S na, el tetraetilamonio, etc., son poco 
seguros y se comprende fácilmente, 
pues las células tumorales carecen 
de nervios. Quizá sin embargo pu- 
dieran influir indirectamente a tra- 
vés de las modificaciones vascula- 
res. Pero es que además los tests 
provocadores se encuentran con que 
la rapidez de liberación de las cate- 
colaminas del complejo ATP - pro- 
teínas que forman en las células 
cromafines puede ser muy variable. 
De cualquier modo sólo dos tests 
de este tipo han resistido la prueba 
del tiempo: 1) el test de la tiramina 
que tiene la ventaja de ser inocuo 
y en la opinión de ONO da una po- 
sitividad del 100 % en casos de hi- 
pertensión permanente; sin embar- 
go da falsos negativos en la hiper- 
tensión paroxística (100, 101), y 2) el 
test de la histamina de ROTH y 
KVALE basada en el aumento de la 
permeabilidad capilar que el fár- 
maco produce, lo que lleva consigo 
una facilitación del paso de las ca- 
tecolaminas tumorales a la sangre. 
Es quizá el test de provocación más 
aceptado por lo que describimos su 
técnica: 
a)  Se comienza por realizar el 
test del agua fría de HINES y 
BROWN con objeto de esta- 
blecer la labilidad tensional 
del individuo. 
b )  A continuación se inyectan en 
vena de 25 - 50 mcg de hista- 
mina y se toma la tensión ca- 
da 30 segundos durante 15 mi- 
nutos. 
Después de una caída tensional 
durante el primer minuto debe ele- 
varse cuando menos 60 mm Hg la 
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máxima y 40 la mínima y al mismo De las sustancias del segundo gru- 
tiempo para que tenga valor estas po o adrenolíticas se han deshecha- 
elevaciones deben ser superiores a do por muy poco seguras las prue- 
las observadas en el test de HINES bas de la dibenamida, priscolina, 
y BROWN. Si la tensión se eleva mu- cloropromazina y dihidroergocripti- 
cho se pueden inyectar hasta 50 mg na. Actualmente se emplean las del 
de regitina Para Yugular el acceso. benzodiexano y la regitina y casi 
La prueba ~ ro~orc iona  hededor podríamos decir que sólo esta ú1- 
del 20 % de resultados falsamente tima. + 
positivos o negativos especialmente En 1933 MoURNE~uX Y BONET Ob- 
si ha estado sometido ,ervaron la acción inversora del efec- 
a medicación anterior sedante o hi- to vascular de la adrenalina que tie- 
potensora. ne el benzodioxano y ése fue el. fun- 
Para la práctica tanto de 10s tests damento de la introducción como 
adrenolíticos como 10s que acaba- test farmacológico por G ~ L D E M B E R C  
mas de referir conviene que esté en 1947 (104, 105). El benzodioxano 
enfermo 15 días sin haber tomado y derivados tienen el inconve- 
anteriormente alfa-metil-dopa, gua- niente de producir vasoconstricc~~n 
netidina o simpaticolíticos; un mes cuando no hay hormonas adrenales 
sin haber tomado rauwolfia y una que los contrarresten. Por ello su 
semana sin haber ingerido antihis- empleo en la hipertensión esencial 
tamínicos o antidepresores (tales co- puede producir accidentes graves y 
mo imipramina, amitriptilina y gan- como el diagnóstico diferencial de 
gliopléjicos). Aun mayor cuidado ha- los feocromocitomas se plantea fun- 
brá que tener cuando se han em- damentalmente con dicha hiperten- 
pleado inhibidores de la monoami- 
sión, no es muy de aconsejar el ben- 
noxidasa como la iproniazida o las 
zodiexano como método explorato- 
anfetaminas debiendo como mínimo 
rio. Por lo demás los falsos resul- dejar pasar un mes para la realiza- 
tados en los enfermos renales no 
ción de las pruebas. 
son nada raros. 
A los tests de provocación clásicos El test de la fentolamina o regiti- de la tiramina e histamina hay que 
na de Grimson y Longino es el más 
añadir una prueba provocadora de 
seguro, inocuo y extensamente usa- 
reciente adquisición: el test de glu- 
do. Se realiza del modo siguiente: 
cagón. Consiste en la inyección de 
* 
0,5 - 1 mg de esta sustancia valoran- 
do a continuación la respuesta pre- a)  Se pincha la vena y se deja 
transcurrir el tiempo necesa- 
sora y la eliminación urinaria de ca- 4 
tecolaminas. Es útil en los casos de rio para que la presión vuel- 
feocromocitoma con determinacio- va a lo normal. 
nes basales normales (102, 103). b )  Se inyectan rápidamente en 
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vena 5 mg de fentolamina en mostró que existía además en la ori- 
el adulto o 1 mg en el niño. na una tercera sustancia: la DOPA- 
c) Se registra posteriormente la MINA. Pero fueron los trabajos de 
presión cada 30 segundos du- ARMSTRONG en 1957 demostrando la 
rante 3 minutos y luego cada presencia en la orina de 3 - metoxi - 
* 
minuto durante otros siste o 4 - hidroximandélico (ácido vanilín - 
hasta que se recuperen los mandélico) (108) Y de AXELRoD (109) 
valores normales. sobre los metabolitos de las cate- 
., d )  L~ respuesta es positiva cuan- colaminas la mayor contribución 
do el descenso es de 35/25 mm al diagnóstico del feocromocitoma 
H ~ ,  pero debe advertirse que puesto que estas sustancias se eli- 
la caída durante el primero minan en mucha mayor cantidad que 
y segundo minutos no es va- las catecolaminas sin transformar. 
lorable. De estas últimas los enfermos con 
tumor suprarrenal suelen eliminar 
A pesar de ser esta prueba bastan- más de 150 gamas mientras que para 
te inocua se han referido accidentes el vanilín - mandélico se consideran 
fatales en la literatura (14). Se re-  alo ores   ato lógicos en orina 1% ci- 
gistra un 10 % de casos falsamente fras a 
positivos casi todos debidos a la De la determinación de las cateco- 
administración anterior de fárma- laminas y sus derivados se han po- 
cos hipotensores o vasoconstr~cto- dido establecer las siguientes con- 
res nasales. Conviene repetir el test clusiones de gran importancia se- 
cuando los resultados sean dudosos. miO1ógica: 
La valoración de las catecolami- 
nas segregadas y sobre todo sus me- a)  E" 10s hipertensos esenciales 
tabolitos (en especial el ácido va- la cantidad urinaria de cate- 
nilín - mandélico) tiene hoy gran im- colaminas está próxima a lo 
portancia y esta última determina- normal. 
ción por su sencillez se ha institui- b) Con el esfuerzo, la emoción 
do en método de rutina. y todas las llamadas por CAN- 
Aunque ya BRANDT en 1933 demos- NON situaciones críticas (in- 
trara que existen sustancias hiper- farto de miocardio, ictus apo- 
tensoras en la sangre de estos en- plético.. .) aumentan las cate- 
61 fermos con aumento tensional (106) colaminas. 
fueron fundamentalmente los traba- c) En los ganglioneuroblastomas 
jos de HOLTZ en 1947-1950 (cit. por 1) puede existir una gran elimi- 
E los que nos enseñaron que esas sus- nación de catecolaminas y de 
tancias eran las catecolaminas y que ácido vanilín - mandélico. En 
existían en mayor cantidad en la cambio los simpoticogoniomas 
orina. VON EULER en 1951 (107) de- no dan esa elevación y tam- 
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poco suelen darla los ganglio- 
neuromas. 
d )  La insuficiencia renal puede 
conducir a la retención en 
sangre de aminas presoras. 
e)  La aplicación de sustancias 
vasoconstrictoras en la nariz 
puede determinar un aumen- 
to considerable de catecola- 
minas en sangre. 
De todas las determinaciones quí- 
micas la mayoría de autores están 
de acuerdo en reconocer que la más 
útil y menos sujeto a error es la del 
vanilín- mandélico en orina de 24 
horas (55, 114) siempre que previa- 
mente se excluya de la alimentación 
el café, plátanos, galletas y ácido 
acetil salicílico. Las determinaciones 
de catecolaminas en plasma son so- 
lamente útiles cuando se toman 
muestras de sangre en un ataque de 
hipertensión, después de los tests 
provocadores (110, 111, 112) o bien 
en sangre obtenida por cateterismo 
de la cava a distintos niveles cuan- 
do se trate de la búsqueda de tumo- 
raciones ocultas (46, 116, 117). La 
determinación urinaria en cambio 
permite el diagnóstico del feocromo- 
citoma en el 90 % de los casos pu- 
diendo fallar en los casos de hiper- 
tensión paroxística si no se recoge 
orina después de la crisis (113, 114, 
115). 
En nuestro recorrido por los mé- 
todos diagnósticos nos quedan por 
revisar los métodos radiológicos. Po- 
demos concretar de una manera es- 
quemática que las exploraciones que 
nos son de utilidad y sus enseñan- 
zas son las siguientes: 
a) Radiografía simple que pue- 
de poner de manifiesto cal- 
cificaciones en las zonas ne- * 
eróticas del tumor como Ho- 
WARD y BARKER pusieron por 
primera vez de manifiesto (71). e 
b)  Retroneumoperitoneo siguien- 
do la técnica de RUIZ RIVAS 
u otra análoga. Es convenien- 
te obtener planos tomográ- 
ficos. 
c) Urografía intravenosa. Puede 
evidenciar signos indirectos 
de compresión y descartar tu- 
moraciones renales. 
d )  La aortografía es peligrosa, 
pues puede producir un gra- 
ve acceso hipertensivo. Con 
técnica de SELDINGER con ca- 
teterismo selectivo la arterio- 
grafía no parece tan peligro- 
sa. No obstante es necesario 
tomar medidas preventivas y 
algunos autores la desacon- 
sejan. 
e)  La flebografía retrógrada con 
cavografía o cateterismo más 
o menos selectivo de las ve- 
nas suprarrenales puede tener 
interés en casos difíciles cuan- 
do los hallazgo? clínicos y bio- 
químicos no qoinciden (1  16, u 
118, 119). Aunque esta técni- 
ca se considera exenta de ries- 
go GOLD describe por prime- S 
ra vez en 1972 una complica- 
ción hipertensiva por lo que 
recomienda tomar las mismas 
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precauciones que en la arte- 
riografía (120). 
f )  Ultimamente se ha logrado la 
visualización de las glándulas 
suprarrenales con contrastes 
* 
radioactivos (131-1-19 - iodoco- 
lesterol, DDD) (121, 122). 
i Podemos concluir que de todas las 
pruebas radiológicas el retroneumo- 
peritoneo es la más importante y 
ella sola permite el diagnóstico del 
feocromocitoma en el 60 % de los 
casos. 
Las crisis paroxísticas hipertensi- 
vas por feocromocitomas a diferen- 
cia de las anteriormente reseñadas 
suelen desencadenarse por factores 
mecánicos y se acompañan de in- 
tensa sudoración pero es obvio que 
estos signos clínicos no sirven más 
que de orientación y la verdadera 
diferenciación sólo se obtiene con 
la determinación de catecolaminas 
y metabolitos en orina y con la de- 
mostración del tumor. El estudio de 
la función renal mediante los clea- 
rances, examen citobacteriológico de 
orina y biopsia renal servirá para 
DIAGNOSTICO DIFERENCIAL descartar las hipertensiones de ori- gen renal. 
El síntoma más importante del 
que tenemos que partir es la hiper- 
tensión, aunque haya el 30 % de los 
casos que no la presentan o que no 
se ha encontrado por ser los paro- 
xismos de muy corta duración. 
Es de observación clínica diaria 
que cualquier enfermo hipertenso 
presenta ascensos tensionales cuan- 
do acude a la consulta y esta labili- 
dad tensional no debe confundirse 
con crisis paroxísticas. Por otro lado 
las llamadas crisis de Pal no son . 
siempre por feocromocitomas como 
han pretendido ROWNTREE, KALK y 
NORDMANN, sino que se pueden de- 
sencadenar por el plomo, nicotina, 
+ lobelina, efedrina, cólicos hepáticos 
y nefríticos, tumores del vago, he- 
morragias cerebrales, embolias y tu- 
& mores endocraneales, crisis tabáqui- 
ca y alérgica y muy típicamente en 
la distensión vesical de los paraplé- 
jicos. 
En los niños el cuadro de seudo- 
tumor cerebral o el meningítico pue- 
de llevar a errores que se evitarán 
con el estudio de las catecolaminas 
y los exámenes radiológicos. El es- 
tudio anamnésico familiar es aquí 
muy conveniente. En el adulto la 
confusión con cuadros hipertiroideos 
es fácil. Nuestra paciente tenía li- 
gero exoftalmos; había sido toma- 
da por nerviosa durante mucho 
tiempo. 
Hay que tener mucho cuidado con 
la confusión con un diagnóstico de 
enfermedad mental lo que podría 
exponer al enfermo a un tratamien- 
to con electroshock que, dada su 
fragilidad, ha resultado fatal en más 
de una ocasión. 
Las bases del diagnóstico del feo- 
cromocitoma se podrían esquemati- 
zar del siguiente modo: 
1. El hallazgo de hipertensión 
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(sea o no paroxística) y el tu- 
mor da gran probabilidad de 
diagnóstico pero no de seguri- 
dad, ya que los quistes de ri- 
ñón y los tumores de supra- 
rrenales iilflamatorios (tuber- 
culosis) o parasitarios (quis- 
te hidatídico) pueden al com- 
primir los vasos renales ori- 
ginar la existencia de esos dos 
signos fundamentales, hiper- 
tensión y tumor. 
2. Si hay datos clínicos positivos 
y también es afirmativo el au- 
mento de catecolaminas o sus 
metabolistos en orina, pero los 
resultados radiográficos de la 
región lumbar son negativos, 
habrá que hacer un estudio 
profundo que comprenderá: 
a) Estudio radiológico de tórax. 
b) Estudio de vejiga con cisto- 
grafía y cistoscopia. 
C) Sondaje de vena cava a dis- 
tintos niveles. 
d )  Estudio de la región retroa- 
nal con palpación detenida de 
la misma. 
e )  Palpación minuciosa del cue-_ 
110 y restantes regiones del 
cuerpo. 
Los tumores del simpático de ti- 
po neuroblastomatoso y algunos gan- 
glioneuromas que cursan con dia- 
rrea pueden dar aumento de ácido 
vanilín - mandélico. El análisis cro- 
matográfico de los catecoles así co- 
mo el fluorimétrico al permitir es- 
tablecer diferencias entre la DOPA y 
sus derivados metabólicos con los 
de la adrenalina y noradrenalina ha- 
rá factible el establecer el diagnós- 
tico de estas tumoraciones de natu- 
raleza tan semejante, fundándose en 
las siguientes conclusiones: 
1. En el feocromocitoma se eli- 
minan solamente la noradre- 
nalina, adrenalina, sus meto- 
xiderivados y el ácido vanilín - 
mandélico. 
2. Por el contrario en los tumo- 
res del simpático, en especial 
en los neuroblastomas, se eli- 
mina además la DOPAMINA 
y sus productos de transfor- 
mación metabólica (especial- 
mente el ácido homovanilínico 
ya sea a partir del ácido 3 - 4  
dihidroxifenil - acético o de la 
3 - metoxi - tiramina), encon- 
trándose también en esos tu- 
mores cantidades considera- 
bles de DOPA y de sus produc- 
tos rnetabólicos (como son el 
ácido 3 - dihidroxi - fenil - p id -  
vico que puede pasar a 3 - 4 di- 
hidroxi - fenil - acético o la 3 
metoxi 4 - hidroxi fenil alanina 
que puede pasar a ácido vani- 
lín - pirúvico). Cabe señalar no 
obstante que se han descrito 
casos de feocromocitoma be- 
nigno en niños con eliminación 
de ácido homovanílico ( 123) 
(fig. 13). 
En los raros tumores del glomus 
no cromafínicos, los llamados che- 
inodectomas, está aumentada la eli- 
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Fig 13 - Metabolitos de las catecolaminas y sus precursores DOPA y DOPAMINA. 
minación urinaria de noradrenalina tativo que se traduce desde el pun- 
y ácido vanilín - mandélico. En los to de vista bioquímico por un au- 
melanomas hay gran formación de mento de la eliminación de noradre- 
DOPA por lo que se encuentra ele- nalina y ocasionalmente de su meta- 
vada en la orina así como su deri- bolito el ácido vanilin - mandélico. 
vado al ácido homovanílico. Este aumento parece estar en rela- 
En los casos infantiles habría que ción con una irritación del sistema 
pensar en dos enfermedades cuya nervioso vegetativo habiéndose pen- 
sintomatología por estar profunda- sado en una causa infecciosa vírica, 
mente alterado el funcionamiento de un germen similar al virus de la 
del sistema nervioso vegetativo se Sudamina, o en una intoxicación. 
parecen extraordinariamente a los Ninguna de las dos etiologías ha po- 
* feocromocitomas. Nos referimos a dido ser demostrada. En 1948 WAR- 
la ACRODINIA y la DISAUTONO- KANY y HULSBAND han sugerido que 
MIA FAMILIAR o ENFERMEDAD podría tratarse de una hipersensibi- 
b 
DE RILEY. !idad frente a sales mercúricas. La 
La acrodinia o enfermedad de fuente de contacto mercurial es el 
Swift (1819) o Feer (1922) es una al- calomelano usado como polvo den- 
teración del sistema nervioso vege- tal o el sublimado utilizado para la- 
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var pañales. En la orina el mercu- 
rio es eliminado en cantidades supe- 
riores a 100 mcg diarios por estos 
enf ermos. 
En la DISAUTONOMIA FAMILIAR 
hay un bloqueo en la transforma- 
ción de la dopamina en noradrena- 
lina, lo que conduce a una disminu- 
ción de la eliminación de vanilin- 
a más de la mitad y también des- 
ciende la presión arterial. Sin em- 
bargo, como tratamiento preopera- 
torio no previene de las crisis (126, 
126). 
La alfa-metil-dopa a dosis de 500- e 
2000 mg ha sido también utilizada 
basándose en la inhibición que ejer- 
ce sobre la dopadecarboxilasa. La +, 
mandélico y a un aumento del ho- regitina es de gran valor para yu- 
movanilínico. El cuadro clínico si- gular los accesos hipertensivos, evi- 
milar al de la acrodinia traduce un tando así que se produzcan acci- 
desarreglo del sistema nervioso ve- dentes vasculares que pudieran ser 
getativo. La enfermedad es infantil, mortales. Se debe dar en solución 
aguda y caracterizada por lacrima- 
ción defectuosa con lesiones cornea- 
les, hipertensión transitoria, hipo- 
tensión postural, hiperhidrosis, sali- 
vación excesiva, hiporreflexia, disfa- 
gia, crisis apneicas, incoordinación 
motriz, manchas cutáneas y disrrit- 
mias térmicas. El carácter familiar 
se pone de manifiesto por afectarse 
varios hermanos. HUTCHINSON y HA- 
MILTON lo describieron en dos her- 
manos escoceses, aunque siempre se 
había pensado que era privativa de 
la raza judía. 
TRATAMIENTO 
Como medicación fisiopatológica 
puede utilizarse la alfa-metil-tirosi- 
na que es inhibidora de la tirosinhi- 
droxilasa, con lo que se disminuye 
la formación de DOPA y, consecuen- 
temente, de las hormonas cromafí- 
nicas. Se dará en dosis crecientes 
de 300 a 3500 mg repartidos en cua- 
tro tomas. Con esta medicación la 
secreción catecolamínica se reduce 
salina gota a gota y en cantidad que 
se regulará por las cifras tensiona- 
les tanteando al comenzar con la do- 
sis de 10 mg en una hora, pero pu- 
diendo llegar a 20 y aún más. 
De todos modos demostrada la tu- 
moración el tratamiento ha de ser 
quirúrgico. Unicamente cuando se 
descubre el feocromocitoma en una 
embarazada parece que lo más co- 
rrecto es hacer un tratamiento mé- 
dico en la primera parte del emba- 
razo y provocar una cesárea cuando 
el feto es viable (55, 124). 
La preparación preoperatoria es 
discutida. La mayor parte de los ci- 
rujanos siguiendo a GRIMSON em- 
plean la regitina doce horas antes 
de la intervención administrando 20 
ó 25 mg por vía oral cada 3 horas 
y añadiendo al comenzar la inter- 
vención, 0,08 mg/kg de peso en va- 
rias veces por vía intravenosa. Se 
sugiere asociar los Beta-bloqueantes 
y la cortisona. En caso de desfalle- 
cimiento cardíaco se dará estrofan- 
tina o cedilanid (1, 15). 
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Como medicación preanestésica la 
morfina y. el largactil son peligrosos 
en estos enfermos, tolerándose me- 
jor la dolantina. Los anestésicos más 
inocuos parecen ser el óxido nitroso 
y los hidrocarbonos halogenados. No 
obstante, con cilopropano se han 
descrito casos de colapso (128, 129). 
En nuestra paciente la tarde y no- 
che anterior a la intervención se ad- 
ministraron 50 mg de fentolamina 
Der os cada cuatro horas hasta cinco 
horas antes de la intervención. Como 
medicación preanestésica se dio fe- 
nergán (25 mg), dolantina (50 mg) 
y atropina (0,5 mg) y como anesté- 
sico se utilizó el óxido nitroso, no 
registrándose ninguna complica- 
ción. 
Es muy frecuente que durante la 
intervención se produzcan con las 
manipulaciones ascensos tensiona- 
les que se yugularán si son impor- 
tantes con perfusión de regitina. Al 
quitar el tumor puede sobrevenir, 
por el contrario, un colapso que se 
evitará con 50-100 mg de hidrocor- 
tisona o el equivalente de otro cor- 
ticoide soluble disuelto en 500 m1 
de suero glucosado al que se añaden 
8 o más mg de noradrenalina. Si no 
desciende la tensión después de la 
ablación del tumor hay que sospe- 
char la existencia de otro feocro- 
mocitoma, asegurándose más el diag- 
tic0 si desciende con la inyección 
rápida intravenosa de 5 mg de fen- 
tolamina. La perfusión de noradre- 
nalina suele ser indispensable en las 
10-12 horas siguientes, debiendo vi- 
gilar constantemente la tensión. 
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Después la cantidad de noradrena- 
lina necesaria suele disminuir al al- 
canzar la tensión su valor normal a 
las 36 horas en los mejores casos. 
En las 24 horas del postoperatorio 
se administran también 50 mg de 
hidrocortisona. La normalización to- 
tal de la tensión después de la inter- 
vención suele tardar unos cinco días, 
aunque en ocasiones ello no se con- 
siga hasta el mes. 
Durante la intervención de nues- 
tra paciente se produjeron ascensos 
tensionales de 26/14 que remitieron 
con la administración endovenosa 
de regitina. Tras la extirpación del 
tumor la tensión cae a 1218, ponién- 
dose en marcha una perfusión de no- 
radrenalina y soludacortin que con- 
siguen mantener las cifras tensiona- 
les alrededor de 1718. Durante el 
postoperatorio se sigue esta misma 
medicación hasta las 40 horas en que 
se suspenden las perfusiones y la 
tensión se mantiene estable alrede- 
dor de 1518. 
EVOLUCION Y PRONOSTICO 
Nuestra paciente durante un mes 
en que controlamos sistemáticamen- 
te la tensión ésta permaneció inva- 
riable alrededor de 1318. Se norma- 
lizó la curva de glucemia y el ácido 
vanilin-mandélico. Practicamos un 
test de la histamina que dio resul- 
tado negativo. Hasta el momento y 
seis años después de la intervención 
la paciente se encuentra perfecta- 
mente. 
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Respecto al pronóstico cabe se- 
ñalar que las anormalidades meta- 
bilicas se corrigen juntamente con 
la hipertensión en el 50 % de los 
casos, pero en otro 50 % queda un 
ascenso tensional residual debido a 
alteraciones secundarias del sistema 
vascular (130). Cabe señalar, sin em- 
bargo, que casos de hipertensión ma- 
ligna han remitido tras extirpar el 
tumor (127). 
Nunca se recalcará bastante que 
la mayoría de desenlaces fatales se 
producen al hacer la resección del 
tumor por no tener en cuenta que 
pueden ser necesarias cantidades 
enormes de agentes presores para 
conseguir mantener la presión san- 
guínea. 
No se ha publicado nunca un caso 
en el que habiéndose quitado todos 
los feocromocitomas existentes si- 
gan evolucionando las alteraciones 
vasculares; si hay recidivas son, por 
tanto, debidas a un tumor suprarre- 
nal del otro lado o a uno ectópico. 
En caso de feocromocitoma malig- 
no con metástasis, y aquí volvemos 
a insistir en que éstas son el verda- 
dero signo de malignidad y no la 
diferenciación histológica, se acon- 
seja extirparlas siempre que se pue- t 
da o hacer la mayor resección posi- 




Se presenta un caso de feocromo- 
citoma que había evolucionado du- 
rante tiempo con crisis paroxísticas 
de hipertensión que habían pasado 
desapercibidas. El tumor extirpado 
pesó más de 300 gr y su imagen his- 
toiógica presentaba una gran desdi- 
ferenciación y pleomorfismo celular 
adquiriendo el carácter de carcino- 
ma anaplásico. No obstante, la evo- 
lución de la enferma a los seis años 
de la intervención ha sido completa- 
mente favorable. Con ocasión de este 
caso se hace una revisión de la lite- 
ratura mundial. 
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